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A fibrose cística (FC) é um distúrbio genético de caráter autossômico 
recessivo e doença crônica que afeta principalmente os sistemas digestório e 
respiratório, prejudicando a absorção de nutrientes essenciais e favorecendo 
infecções pulmonares persistentes, devido mutações no gene Cystic Fibrosis 
Transmembrane Regulator (CFTR) que causam disfunção da proteína CFTR, 
responsável pela condutância de íons de cloreto (Cl-) para superfície celular.(1–3) 
 A FC é uma doença genética, mais frequente na população caucasiana. 
Estima-se que nos estados do sul do Brasil pode ser tão comum quanto na Escócia 
e norte da Europa, com tendência decrescente na incidência e frequência do Sul 
para o sudeste, consistente com a composição étnica da população.(4) 
O comprometimento pulmonar é a principal causa de morbimortalidade na FC, 
pois a depuração mucociliar prejudicada favorece infecções bacterianas 
persistentes, ocasionando um processo inflamatório crônico e contribuindo para o 
declínio da função pulmonar e exacerbações da doença. Além disso, nos ductos 
pancreáticos o acúmulo de muco impede a liberação de enzimas digestivas 
responsáveis pela absorção de nutrientes essenciais, resultando em desnutrição e 
crescimento físico deficiente.(5,6)  
A prática de exercício físico favorece a mobilização do muco nos pulmões, 
aumentando a depuração mucociliar, melhorando a aptidão cardiorrespiratória e 
muscular, aumentando a capacidade ao exercício e prevenindo a osteoporose e 
doenças relacionadas à inatividade física, afetando de forma positiva o prognóstico e 
a qualidade de vida destes pacientes.(7) 
Neste sentido, a prática de atividade física (AF) regular é um componente 
importante no tratamento da FC, e para crianças e adolescentes, muitos dos seus 
benefícios podem ser observados com uma média de 60 minutos de AF moderada à 
vigorosa, realizada diariamente, com benefícios adicionais à saúde quando realizada 
além de 60 minutos diários.(8,9) Assim, sugere-se que maior tempo de envolvimento 
com atividade física e melhor estado nutricional, estão relacionados à um aumento 
na sobrevida de pacientes pediátricos com FC, a partir de redução no declínio da 
função pulmonar.  
1.1 JUSTIFICATIVA 
Estando o Serviço de Educação Física e Terapia Ocupacional (SEFTO) 
inserido na equipe de atendimento ambulatorial de pacientes pediátricos com FC do 
Hospital de Clínicas de Porto Alegre (HCPA) desde o ano de 2016, realizando 
orientações em relação à prática de AF e educação em saúde juntamente com a 
equipe multiprofissional, verificar o comportamento do tempo de envolvimento com 
AF ao longo dos anos, estado nutricional e a relação com os parâmetros de função 
pulmonar, é de grande relevância para a construção de evidências teóricas, tendo 
em vista a importância da prática de AF na melhora da composição corporal e 
qualidade de vida destes pacientes. 
 
1.2 PROBLEMA DE PESQUISA 
O maior tempo de envolvimento com atividade física e melhor estado 
nutricional demonstra relação com a redução no declínio da função pulmonar de 
pacientes pediátricos com Fibrose Cística? 
 
1.3 HIPÓTESE  
H0= O aumento no tempo de atividade física e/ou melhor estado nutricional de 
pacientes pediátricos com Fibrose Cística não estão associados à redução no 
declínio da função pulmonar destes pacientes. 
H1= O aumento no tempo de atividade física e/ou melhor estado nutricional de 
pacientes pediátricos com Fibrose Cística estão associados à redução no declínio da 








2 REFERENCIAL TEÓRICO 
2.1 FIBROSE CÍSTICA 
2.1.1 Etiologia 
A FC ou mucoviscidose foi identificada como um defeito genético em 1949 
com base no padrão autossômico recessivo de herança da doença.(10,11) Em 1986, a 
partir da verificação de altos níveis de sal no suor de pacientes com FC, 
estabeleceu-se que a anormalidade no transporte de líquidos e eletrólitos na 
glândula sudorípara ocorria devido impermeabilidade ao Cl-.(12)  
Estudos posteriores forneceram evidências conclusivas de um defeito na 
permeabilidade do Cl- nas membranas plasmáticas do pulmão, levando à hipótese 
de que seria um canal defeituoso de Cl- situado nas membranas apicais da 
superfície pulmonar ou no epitélio glandular o responsável pela insuficiência 
respiratória, e que essa anormalidade poderia explicar as outras manifestações 
clínicas da FC.(11) Após a descoberta do transporte anormal de cloreto, em 1989 foi 
identificado o gene responsável pela doença.(11,13–15)  
Mutações podem afetar a proteína CFTR quantitativamente, qualitativamente 
ou de ambas as formas, sendo assim, agrupadas em diferentes classes. Mais de 
1600 mutações são conhecidas, sendo a mutação mais comum, uma deleção que 
resulta na perda de fenilalanina na posição 508 do polipeptídio CFTR (ΔF508). 
Problemas na proteína CFTR afetam o equilíbrio de Cl- e fluídos, fazendo com que o 
muco em vários órgãos torne-se espesso e pegajoso, predispondo à infecções 
pulmonares, manifestações respiratórias, nutricionais e gastrointestinais, endócrinas, 
e do sistema reprodutivo.(16) 
 
2.1.2 Diagnóstico 
O diagnóstico da FC é inicialmente realizado a partir da triagem neonatal, 
identificando os recém-nascidos com o risco de ter a doença. A triagem neonatal 
negativa não exclui o diagnóstico, e frente a duas dosagens positivas de 
tripsinogênio imunorreativo realiza-se o teste do suor para confirmação ou exclusão 
da doença. A dosagem de cloreto no suor ≥ 60 mmol/l, em duas amostras, confirma 
o diagnóstico. E como alternativas, realiza-se testes genéticos e testes de função da 
proteína CFTR.(17) 
 
2.1.3 Fisiopatologia respiratória 
Apesar de a FC ser caracterizada por manifestações clínicas multissistêmicas 
(gastrointestinais, nutricionais, disfunções musculares, endócrinas e do aparelho 
reprodutor), o acometimento pulmonar é o principal responsável pela 
morbimortalidade destes pacientes.(5,6,16)  
O principal sintoma está relacionado aos pulmões, pois a redução na 
absorção de Cl- e crescente absorção de sódio resultam em alterações da mucosa, 
tornando-a mais espessa e viscosa, prejudicando a depuração mucociliar, levando a 
um ambiente favorável à infecções persistentes, colonização bacteriana e 
inflamação das vias aéreas.(18) 
As infecções crônicas das vias aéreas são normalmente causadas por um, ou 
mais de um conjunto característico de patógenos bacterianos que parecem ser 
adquiridos em uma sequência dependente da idade. Dos organismos bacterianos 
mais frequentemente identificados, que causam infecções das vias aéreas na FC, 
apenas o Staphylococcus aureus é geralmente considerado patogênico em 
indivíduos que não são imunocomprometidos. Pseudomonas aeruginosa, 
Burkholderia cepacia, Haemophilus influenzae não tipificável, Stenotrophomonas 
maltophilia e Achromobacter xylosoxidans são frequentemente considerados 
patógenos oportunistas. (19) 
O curso clínico da doença pulmonar é influenciado por infecções bacterianas 
e pela inflamação crônica das vias aéreas, que induzem danos estruturais 
permanentes das vias aéreas, prejudicando a função pulmonar, predispondo ao 
aprisionamento aéreo e modificando a complacência do sistema respiratório, com 
aumento do trabalho respiratório e diminuição da força dos músculos inspiratórios, 
podendo causar, se não controlada, insuficiência respiratória e morte.(20,21)  
As exacerbações pulmonares ocorrem quando os sintomas da infecção se 
tornam mais graves, tornando o uso de antibióticos parte essencial do tratamento.(22) 
Os ciclos crônicos de inflamação e destruição tissular causam redução do tecido 
pulmonar funcional e, ocasionalmente insuficiência ventilatória. Neste sentido, 
exacerbações pulmonares apresentam-se clinicamente com alterações na tosse, 
produção de escarro, dispneia, diminuição do apetite, perda de peso e diminuição 
dos parâmetros espirométricos.(5,19)  
 
2.1.4 Teste de função pulmonar 
A realização de exames de radiografia de tórax e os testes de função 
pulmonar são essenciais e necessários para o manejo adequado do paciente com 
FC. A espirometria é um dos testes mais importantes para o estudo da função 
pulmonar. Recomenda-se a realização da espirometria, com e sem o uso de 
broncodilatadores, a partir dos 5 anos de idade em toda visita clínica ou no mínimo 
duas vezes ao ano.(23)  
Entre os parâmetros mais importantes avaliados durante o exame de 
espirometria, destacam-se a Capacidade Vital Forçada (CVF), que refere-se ao 
volume máximo de ar exalado com máximo esforço após uma inspiração máxima, e 
o Volume Expiratório Forçado no primeiro segundo (VEF1), que representa o volume 
de ar exalado no primeiro segundo durante a manobra de CVF.(17,24)  
O VEF1 apresenta-se reduzido na maioria dos pacientes com doença 
pulmonar obstrutiva, enquanto nos pacientes com doenças restritivas o seu valor 
pode estar normal ou reduzido, apesar da CVF estar geralmente reduzida. Assim, é 
importante considerar a relação VEF1/CVF (Índice de Tiffeneau), considerado por 
vários autores como um teste de alta sensibilidade para detecção de obstrução e 
classificação da gravidade da obstrução.(23)  
Além destes parâmetros, o Fluxo Expiratório Forçado entre os 25-75% da 
CVF (FEF25-75) destaca-se como um parâmetro útil para avaliar a permeabilidade 
das vias aéreas periféricas, porque representa fluxos em baixos volumes, nos quais 
a resistência das pequenas vias aéreas influi consideravelmente. No entanto, é um 
parâmetro controverso, que embora considerado por alguns como mais sensível 
para avaliação de obstrução, outros o consideram como um parâmetro que não 
acrescenta mais informações do que a avaliação do VEF1 e do índice de Tiffeneau, 
sendo redundante sua determinação.(23)  
 
2.2 ATIVIDADE FÍSICA 
Em crianças e adolescentes, muitos dos benefícios da AF são observados 
com uma média de 60 minutos de atividade moderada à vigorosa, realizada 
diariamente, com benefícios adicionais à saúde quando realizada além dos 60 
minutos diários.(8,9) 
A prática de AF é um componente importante no tratamento da FC, e sugere-
se que suas intervenções contemplem exercícios aeróbicos e resistidos, 
favorecendo melhor aptidão aeróbia e muscular.(7) No tratamento da FC recomenda-
se a prática de exercício físico com frequência de 3 à 5 vezes por semana, com 
duração de 20-30 min, inclusive durante internações, sendo seus benefícios 
observados normalmente a partir de seis semanas.(17)  
O exercício físico aeróbico pode seguramente ser recomendado para 
pacientes com FC.(25) Correr, caminhar, nadar, andar de bicicleta e jogar futebol são 
atividades sugeridas por no mínimo 20 minutos, pelo menos três vezes na semana 
para crianças e adolescentes com FC e grau de comprometimento pulmonar leve a 
moderado (VEF1 maior ou igual a 40% do predito).
(26) Estes exercícios quando 
realizados de maneira adequada, melhoram a capacidade cardiopulmonar, a 
funcionalidade, a tolerância ao exercício e a sensação de bem-estar de crianças 
com doença pulmonar.(25,27)  
O treinamento resistido é o melhor programa de exercício para aumentar o 
VEF1, a massa corporal, a massa isenta de gordura e a força muscular de membros 
inferiores.(28,29) Exercícios resistidos para a membros superiores, tronco e 
abdominais, aumentam a pressão intratorácica, facilitando a eliminação do muco e 
em conjunto com exercícios fisioterapêuticos, melhoram a elasticidade e a 
mobilidade da parede torácica.(30)  
Tal modalidade de exercícios tem grande importância para a terapia dos 
pacientes com FC, porque a desnutrição e o processo inflamatório do pulmão levam 
à diminuição da massa corporal magra, apontada como principal fator da diminuição 
da capacidade para o exercício em indivíduos com FC.(31) Desta maneira, aumentar 
a força da musculatura periférica e da musculatura respiratória é fundamental para 
melhorar a aptidão física.(32) 
Como a função pulmonar é determinante para o prognóstico em pacientes 
com FC, qualquer intervenção que preserve ou melhore a função pulmonar em longo 
prazo tem papel fundamental no tratamento da doença.(33) Nesse sentido, se torna 
fundamental a presença do Profissional de Educação Física para orientação, 
prescrição, periodização e adaptação de exercícios e atividades físicas para 
pacientes com FC, objetivando a melhora da aptidão muscular e cardiopulmonar, e 




Verificar a existência de associação entre atividade física, estado nutricional e 
função pulmonar de pacientes com FC do ambulatório pediátrico de pneumologia do 
HCPA no período entre fevereiro de 2015 e fevereiro de 2020. 
 
3.2 ESPECÍFICOS 
a) Descrever a evolução do nível de atividade física, estado nutricional e função 
pulmonar de pacientes com Fibrose Cística no período entre 2015 e 2020. 
b) Avaliar a correlação entre atividade física e estado nutricional com os 
parâmetros espirométricos de VEF1, CVF, Índice de Tiffeneau (VEF1/CVF%) e 









4.1 TIPO DE ESTUDO E PROCEDIMENTOS METODOLÓGICOS 
Trata-se de um estudo de coorte retrospectivo. A técnica empregada foi a de 
análise de dados secundários. Os dados avaliados foram obtidos através da análise 
de prontuários e avaliações de consultas ambulatoriais realizadas no período entre 
fevereiro de 2015 e fevereiro de 2020 (um ano antes da inserção da equipe de 
educação física nos atendimentos, e ao longo dos anos subsequentes à inserção). 
Os dados coletados foram os seguintes: idade, sexo, grupo étnico, dados 
antropométricos, infecção bacteriológica crônica, genótipo da doença, função 
pulmonar por meio de exames de espirometria, estado nutricional e tempo de AF 
considerando atividades escolares e extracurriculares.  
Os dados antropométricos foram coletados a partir das evoluções da equipe de 
nutrição, avaliados por nutricionistas integrantes da equipe multiprofissional do 
ambulatório de FC. Na ausência de evolução da nutrição na respectiva data do 
exame de espirometria, foram considerados os dados antropométricos constantes 
no exame. Para determinação do estado nutricional, foram utilizados os valores de 
percentis (P) e de escore-z (Z) dos indicadores de estatura para idade (E/I) e índice 
de massa corporal para a idade (IMC/I), a partir do programa WHO AnthroPlus 
v1.0.4, utilizando curvas de referência propostas pela OMS (2007)(34) e protocolo de 
classificação específico para crianças e adolescentes com Fibrose Cística: 
desnutrição (IMC < P10 ou < Z-1,28), risco nutricional (IMC P10 – P25), eutrófico 
(IMC P25 – P50 ou Z-0,67 – Z0), ótimo (IMC P50 – P85 ou Z0 – Z+1), sobrepeso 
(IMC P85 – P97 ou Z1 – Z2) e obesidade (IMC > P97 ou > Z2). 
A AF foi avaliada a partir da análise de dados constantes nas evoluções 
ambulatoriais das equipes de educação física (nos anos de 2016 à 2020) e de outros 
profissionais, como enfermeiros, assistentes sociais, nutricionistas e fisioterapeutas 
(no ano de 2015). Foi quantificada a frequência e duração em minutos de atividades 
escolares e extracurriculares (realizadas em academias ou de forma independente), 
e estratificadas seguindo recomendações propostas por guidelines de AF.(8,9) 
Com relação aos parâmetros clínicos e espirométricos, foi utilizado um 
instrumento para a coleta de dados de prontuários (Anexo B), e foram extraídas 
informações sobre: idade, idade de diagnóstico, sexo, etnia, infecção crônica, 
genótipo da doença e função pulmonar, que foi verificada através dos indicadores de 
CVF, VEF1, Índice de Tiffeneau e FEF25-75%, obtidos a partir do melhor exame anual 
de espirometria (melhor escore-z do VEF1), realizados durante o período de 2015 a 
2020, na Unidade de Fisiologia Pulmonar (Laboratório de Função Pulmonar) do 
Serviço de Pneumologia do Hospital de Clínicas de Porto Alegre, aplicando-se os 
valores de referência estabelecidos pelas equações de predição da Global Lung 
Function Initiative (GLI) de 2012.(35)  
Para avaliação da infecção bacteriológica, foram avaliados exames de cultura 
de escarro por expectoração, raspado de orofaringe ou lavado broncoalveolar. A 
infecção bacteriológica crônica foi determinada quando houveram duas ou mais 
culturas positivas em um período de doze meses em amostras coletadas com 
intervalos de pelo menos três meses, e especificamente para Pseudomonas 
aeruginosa, três culturas positivas em um período de seis meses consecutivos.  
 
4.2 LOCAL 
O estudo foi realizado no ambulatório de Pneumologia localizado na zona 4 do 
HCPA, onde é prestada assistência multiprofissional através de consultas 
agendadas em 66 especialidades. O Serviço de Ambulatório intermedia as consultas 
com a Secretaria Municipal de Saúde de Porto Alegre, controla mensalmente a 
ocupação e produção das salas do ambulatório e gerencia as agendas e a 
programação das consultas, conforme as normas estabelecidas pelo hospital. O 
Serviço de Pneumologia tem como objetivo prevenir, diagnosticar e tratar doenças 
pulmonares de pacientes ambulatoriais e internados. Conta com ambulatórios de 
pneumologia geral, asma, circulação pulmonar, doenças pulmonares difusas, 
doença pulmonar obstrutiva crônica, neoplasias pulmonares, sono, tabagismo, 
transplante de pulmão e FC. 
O profissional de educação física atua nas consultas ambulatoriais de 
pacientes com FC realizando educação em saúde, orientações para a prática 
adequada de AF, propondo estratégias para uma vida mais ativa e saudável, 
articulações com a rede de saúde e encaminhamentos para outras especialidades 
de saúde. 
4.3 AMOSTRA 
No ambulatório de Pneumologia, a equipe do SEFTO, realiza em média, 23 
consultas por mês de pacientes com FC. O número de pacientes do banco de dados 
do serviço é atualmente composto por 79 indivíduos. Neste estudo, foram avaliados 
todos os pacientes atendidos pelo serviço em consultas ambulatoriais, com idade 
entre 5 e 14 anos no ano de 2015 e que realizaram no mínimo um exame de 
espirometria por ano, no período entre fevereiro de 2015 e fevereiro de 2020, 
totalizando 26 pacientes na amostra após aplicação dos critérios de exclusão, 
detalhados abaixo. 
Critérios de exclusão: pacientes em fila para transplante pulmonar, histórico de 
gravidez ou gestantes, doença psiquiátrica associada, falecimento durante o período 
de análise, absenteísmo escolar e exames de espirometrias incompletos ou que não 
cumpriam os critérios de aceitabilidade de acordo com as Diretrizes Brasileiras para 
Teste de Função Pulmonar.(18,19) 
 
4.4 ANÁLISE DOS DADOS 
A coleta e análise dos dados foi realizada através do programa estatístico 
Statistical Package for the Social Sciences (SPSS) versão 18.0. Para as variáveis 
contínuas, foram definidas média e desvio padrão ou mediana e intervalo 
interquartílico; variáveis categóricas foram descritas como frequência e percentuais. 
Para a associação entre as variáveis quantitativas foi utilizada a correlação de 
Pearson. Para comparação entre os grupos de atividade física, utilizou-se o teste 
exato de Fisher, para comparações múltiplas, o teste de Bonferroni. E para a função 
pulmonar foi ajustado um modelo estatístico misto onde cada parâmetro pulmonar 
foi avaliado considerando o ano de realização do exame e variáveis de estado 
nutricional e tempo de atividade física semanal como variáveis independentes. 
 
4.5 CONSIDERAÇÕES ÉTICAS 
O estudo atende às normas para realização de pesquisa, com base na 
Resolução 466/2012 do Conselho Nacional de Saúde do Ministério da Saúde, que 
regulamenta a ética em pesquisa envolvendo seres humanos.(36) Os pesquisadores 
assinaram o Termo de Compromisso para Utilização de Dados da instituição (Anexo 
C), a fim de garantir a privacidade e a confidencialidade das informações coletadas. 
O projeto de pesquisa foi encaminhado ao Comitê de Ética em Pesquisa do 
Hospital de Clínicas de Porto Alegre, submetido ao sistema Web GPPG (Grupo de 
Pesquisa e Pós-graduação) e iniciou somente após sua aprovação. 
Esta proposta apresentou risco mínimo aos participantes. Foi incluído como 
risco a quebra de confidencialidade. Para minimizar este risco, os pesquisadores 
foram os únicos a terem acesso aos dados e realizaram todas as providências 
necessárias para manter o sigilo. Por não haver nenhum tipo de interferência na 
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ANEXO A- QUESTIONÁRIO INTERNO DE ATIVIDADE FÍSICA SEFTO/HCPA 
Nome:  Prontuário: 
Data de nascimento: Idade Gestacional: 
Peso/estatura ao nascer: Fone: 
Endereço: 
Nome da mãe: 
Nome do pai: 
Quantos adultos vivem na residência? (  ) 1   (  ) 2   (  ) 3   (  ) 4   (  ) 5 ou mais 
Quantas crianças vivem na residência? (  ) 1   (  ) 2   (  ) 3   (  ) 4   (  ) 5 ou mais 
Fuma: (   ) Sim     (   ) Não Álcool: (   ) Sim     (   ) Não 
Internações prévias:  (  ) 1   (  ) 2   (  ) 3   (  ) 4   (  ) 5 ou mais 
Conhece diagnóstico: (   ) Sim     (   ) Não 
Escola: 
Ano: Turno: 
Data     
Idade      
Idade 
Corrigida 
    
Peso (kg)     
Estatura (m)     







   
X Semana  
 
   
Tempo (min)  
 






ANEXO B- FORMULÁRIO DE COLETA DE DADOS DE PRONTUÁRIO 
 
Nome do paciente (que será representado por códigos e apenas para controle de 
coleta) 
Número de prontuário (apenas para controle de coleta) 
Idade 
Sexo 
Colonização Brônquica (se tem e quais são) 
Genótipo da Doença 
Dados ambulatoriais dos exames de espirometria  
 2015 2016 2017 2018 2019 2020 
CVF       
VEF1       
VEF1/CVF%)       












ANEXO C - TERMO DE COMPROMISSO PARA UTILIZAÇÃO DE DADOS 
 
Título do Projeto 
NÍVEL DE ATIVIDADE FÍSICA E FUNÇÃO PULMONAR 





Os pesquisadores do presente projeto se comprometem a preservar a privacidade 
dos pacientes cujos dados serão coletados em prontuários e bases de dados do 
Hospital de Clínicas de Porto Alegre. Concordam, igualmente, que estas 
informações serão utilizadas única e exclusivamente para execução do presente 
projeto. As informações somente poderão ser divulgadas de forma anônima. 
 
 
Porto Alegre, ___ de ______________ de 202__. 
 
Nome dos Pesquisadores Assinatura 
Ângela d’Avila Harthmann  
Lucas Claiton Pontes  
  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
